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RESUMEN 

Los tumores cardiacos primarios son raros en la infancia y en su mayoría son benignos 
(97%). El grupo de tumores primarios benignos mas frec uentes lo integran los 
rabdomi omas alcanzando el 45% en autops ias y el 79% series clín icas J. Es considerado 
benigno por sus característica morfológ icas sin embargo puede presentar 
mani festac ione muy variadas dependiendo del sitio del tumor, que estructuras 
invo lucre, ob truya o dañe. En pacientes pediátricos la incidencia es de l 0.27% l . La 
asociación con esclerosi tuberosa se ha observado hasta en un 81%. Se presenta el caso 
de un paciente masculino neonato, con diagnóstico de rabdomioma cardiaco 
diagnosti cado al nac imiento por brad icardi a fetal e insuficiencia cardi aca secundaria, 
presentando involución. Al año de vida el paciente esta as intomático. 

Palabras clave: Tumor cardi aco, rabdomiomas múltiples, esclerosis tu berosa 
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ABSTRACT 

Primary cardiac tumors are rare in childhood and mostly bening. Rabdomyomas are 
considered the most freq uent primary cardiac tumor reaching a 45% incidence in 
autopsies and 19% in clinical series. Consider a bening tumor because of its 
morphological caracteristics it"s clinica l mani fes tation depends on the site of 
presentation and the tructures it in vo l es, obstructs or invades. In the pediatric 
population it incidence i 0.27% and is associated with tuberous sclerosis in up to 81 %. 
We report a case of a newborn male who presented at birth with CHF, bradicardia and 
was finally diagnosed as tuberous sclerosis with intraca rdi ac rabdomyomas that 
spontaneously resolved. Patient is currently asintomatic 1 year after the initial diagnosis. 
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l. INTRODUCCION 

Los tumores cardíacos primarios son raros en la in fancia y en su mayoría son benignos 
(97%). C iertos tumores primarios pueden asociarse con enfe rmedades sistémicas, 
fenómenos embó licos o ambos. 1' 3 El grupo de tumores primarios benignos más 
frecuentes lo in tegran: rabdomiomas (60%), fibromas ( 12%), mixomas ( 1 0%), 
teratomas in tracardíacos (25%) y hemang iomas. Su pronóstico depende 
fu ndamentalmente de su ubicación.1

• 
3
'
5 

El rabdomi oma fue descrito por primera vez por von Reck linghausen en 1862 asociado 
a neurofibromatosis. Se carac teri za por ser circun cri to, lobulado, blanquecino o 
g ri sáceo, habitua lmente múltiple hasta en e l 90% de los casos y generalmente en e l 
espesor del músculo card iaco. El rabdomioma puede asociarse a Esc lerosis tuberosa 
hasta en un 81 % de los casos 1 

El complej o de Escleros is tuberosa es un trastorno autosómico dom inante con 
expresividad variable. Su frecuenc ia es de 1:10,000 a 1:6000 y a lrededor de un 80% son 
causados por mutac ión de novo . Dos mutaciones en los genes supresores de tumores 
TSC 1 y TSC2 están vinculados a la evolución de lesiones hamartomatosas que se 
manifiesta clás icamente por retraso menta l, convulsiones, áreas de esclerosis cerebra l y 
rabdom iomas card íacos 1

• 
2
. Estos tumores pueden produc ir un amplio espectro c línico 

que va desde la ausenc ia de s íntomas hasta la muerte súbi ta; están descri tos hydrops 
fetal, arritm ias, obstrucción hemod inámica de la entrada y sa lida del fluj o y embolismo 
cerebra15

'
10 

Su inc idenc ia ha s ido subestimada hasta e l desarroll o de la ecocardiografia 2-D y 
actualmente oscila en un 50-64%3.4. La incidenc ia real de estos tumores es di fíc il de 
conocer debido a su tendenc ia a la regres ión. Norma lmente son más frecuentes en ni ños 
que en niñas, además de múltiples y se pueden loca li zar en las aurículas o pared libre de 
los ventrículos, pero la locali zación más habi tual es la ventricular. 

El diagnóst ico prenata l de rabdomioma se rea li za durante e l ultrasonido obstétrico de 
rutina y genera lmente asociado a a lteraciones de l ri tmo, detección de l tumor, hydrops, 
escaso crec imiento fetal y antecedente familiar de esclerosis tuberosa. Cuando e l 
d iagnóst ico se rea liza en etapa postnata l es por escrutinio en pac ientes con s ignos y 
s íntomas de esc lerosis tu berosa, hay historia familiar o detección de sopl o card iaco y 
menos frecuentemente cuando se presentan sín tomas cardi acos que requ ieran de 
tratamiento médico o quirúrg ico. 

El objeti vo de este trabajo es reportar e l caso de paciente con rabdomi oma asociado a 
esc lerosis tuberosa, co n tratami ento méd ico ex itoso e invo lución espontánea 
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2. JUSTIFICACION 

Se presenta este caso ya que consideramo de vital importancia reconocer estos tumores 
como una causa de choque cardiogénico en el periodo neonatal. El reconocimiento 
temprano disminuye la morbimortalidad y da la pauta del tratamiento medico y 
quirúrgico. Además de que en los anales del Instituto Nacional de Pediatría no ha sido 
reportado hasta la fecha la presencia de Rabdomiomas intracardiacos asociada a 
esclerosis tuberosa, se cuenta con poca literatura indexada, acerca de esta enfermedad, 
para ampliar nuestro conoc imiento de es te síndrome y conocer e l abordaje con fin es de 
enseñanza 

3. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA 

Reportar caso de Rabdomiomas intracardi acos en un paciente con Esclerosis Tuberosa 

4. OBJETIVOS 

Objetivos General 
Reportar el caso de un paciente con Rabdomiomas intracardiacos múltiples, choque 
cardiogenico y esclerosis tuberosa tratado ex itosamente en el Instituto Nacional de 
Pediatría. 

Objeti vo secundari o 
Describir la fi s iopatología y manejo en un paciente con tumor intracardiacos y datos de 
choque cardiogenico. 

5. MATERIAL Y ME TODOS 

Reporte de caso de con recolección de datos en e l ex pediente. 

Clasificación de la investigación: 

Presentac ión de caso clínico y Revisión arrati va de la literatu ra 

6. TAMAÑO DE LA MUESTRA 

Reporte de caso 
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7. CASO CLINICO 

Paciente masculino producto primera gesta, madre de 24 años al momento del 
embarazo, contro l prenata l a partir 20 semanas de gestac ión, se rea lizó 5 USG 
detectando o ligohidramnios y alteración cardiaca no especi fi cada. Obtenido vía cesárea 
a las 38 semanas de gestac ión por brad icardia fe ta l, APGAR 9 - 10, peso de 2700grs. 
talla 48 cm., pers iste con bradicardi a por lo que e rea li za ecocardi ograma el cua l 
reporta : Tumoraciones múltiples intracardi acas probab les rabdomiomas, en ventrículo 
izquierdo, sin obstrucción de l tracto de sa lida, estenosis mitra!, hipoplas ia del istmo 
aórtico, persistencia del conducto arterioso. Presenta dato de bajo gasto cardiaco e 
insufici encia respiratoria, se inic ia ventil ación mecánica controlada, soporte inotrópico 
con adrenalina y norepinefrina. Se rea liza alfafetoproteína con re ultado es mayor de 
30,000 ng/ml. 

Ingresa a la Unidad de Terapia In tens iva de este Instituto, al mes de vida se estab lecen 
los diagnósticos de choque cardiogéni co, sepsis de foco pulmonar, tumoracion es 
intracardiacas probable rabdiomiomas. 
La exploración fisica a su ingreso se observa dermatosis diseminada a tronco y 
extremidades afectando parte anterior y posterior constituida por manchas hipocrómicas 
de diferentes tamaños bordes irreg ulares, 5 manchas en to tal probable esclerosis 
tuberosa. 

Continúa con venti lación mecánica controlada, po r insufi c ienci a respiratoria y sepsis de 
foco pu lmonar. Los cultivos rea lizados a su ingreso reportan ais lamiento de E. cloacae 
en hemocultivo central se inic ia tratamiento con ·meropenem. 
Ecocardiograma a su ingreso: infiltración masiva en ambos ventrículos y septum 
interventricular, insufi c iencia tricuspidea moderada, di sfun c ión sistó lica y diastó lica 
severas con miocardiopatía dil atada, FEV I (Fracción de Eyección de Ventrícul o 
Izquierdo) 31 %, e inicia dobutamina a IOmcg/kg/min y levos imendan dosis 
0.2mcglkg/m durante 48hrs. permitiendo suspender adrenal ina y norep inefrina. 

En sesión conjunta médico-quirúrg ica se concluye que e l paciente no es candidato a 
resección quirúrg ica debido a que las tumoraciones no obstruyen los tractos de entrada 
ni de sa lida de l ventrículo derecho e izq uierdo y debido a l grado de afecc ión e 
infi ltración miocárdica no son resecables. Ecocardiograma posterior a tratamiento con 
levosimendan muestra una FEYI del 55%, di sfun ción ventricu lar izquierda sistó lica y 
diastó lica leve a moderada, PSA P 30 mm Hg, continuando con manejo dobutamina 
dosis 1 Omcglkg/min . 
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La resonancia magnética de l corazón mostró: Cardiomega lia g lobal y di sminuc ión de l 
gasto cardiaco, presenc ia de una imagen nodul ar dependiente de la vá lvula tricúspide 
izquierda a considerar rabdomioma. A nive l cerebral se observan tuberosidades 
corticales, lesiones de sustanc ia blanca y nódulos subependimarios. El 
electroencefalograma con lentifi cación genera li zada in actividad paroxística. Valorado 
por neurología, encontrando criterios mayores para esclero is tuberosa: rabdomioma 
cardiaco, hamartomas retinianos, nódulos subependimario y los criterios menores de 
mancha hipomelanoticas en pie l con lo cua l se e tablece e l diagnóstico. Se 
interconsulta a genética por cumplir con criterios para esclerosis tuberosa; se rea li za 
estudio molecular confirmando diagnóstico. Oftalmología observa gran hamartoma 
sobre oreada inferior de ojo izquierdo y pequeños hamartomas en oj o derecho. 
Presencia de catarata en ojo derecho. En e l ultrasonido rena l no hay evidencia de 
angiomiolipomas. 

Su evolución fue sati sfactoria log rándose retiro de la ventilac ión mecan1ca 23 días 
posterior a su ingreso; hemodinámicamente estable con apoyo de digox ina a dosis de 
8mcg/Kg., heparina inicialmente como anticoagulación, posteriormente con acido 
acetilsalicílico a dosis de 1 OOmg/día. Termina esquema de antibiótico e IniCi a 
rehabilitación . Se da de a lta de terapia intensiva y dos días después se egresa a su 
domicilio. Ecocardiograma al año 7 meses de edad y ya no reportan tumoraciones 
intracardiacas. 

8. DISCUSION 

La esclerosis tuberosa es una enfermedad s istémica con una seri e 
de acontecimientos que a fectan a múltiples órganos y sistemas. Debido a la 
complejidad de la enfermedad, diagnóstico tratamiento y cuidado de 
estos pacientes debe ser llevada a cabo por un grupo multidisciplinario de profesionales 
clínicos, incluidos los ped iatras, cardiólogos uró logos, dermató logos, neuró logos y en 
casos de extrema g ravedad como en este paciente por terapia intens iva 11. Las causas de 
muerte son atribuidas principalmente a las complicaciones cerebra les (estatus ep iléptico. 
hidrocefa lia obstructiva), renal , (hemorragia rena l. insufic iencia renal, cáncer), 
insufici encia cardiaca temprana, y la participación pulmonar (neumotórax espontáneo 
recidi vante, insuficiencia respiratoria progresiva. 11 12 

El hallazgo más temprano en diagnóstico de pac ientes con complejo de esclerosi s 
tuberosa son los rabdomiomas cardíacos detectados prenatalmente por ultrasonido. 
Estas tumoraciones con frecuencia permanecen as intomáticas con retroceso en tamaño 
y número de las les iones de forma espontánea en la mayoría de los casos. La arritmia 
es e l signo más común ; los tumores son múltiples y se observan en e l 86% de los niños 
in vol u erados. 
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Histo lógicamente, estos tumores están formados por células estructuralmente 
parecidas a las células de Purk inje, s i su localización recorre una vía de conducción, 
puede predi sponer a una taqui arritmia por reentrada. En e l primer año de la vida entre 
e l 9 a 18% de los niños desarro llan síndrome de Wolff-Parkinson-Whíte, asociados a 
taquicardia supraventricular; y en a lgunos pacientes presentar muerte súb ita in fant il. 
Además de las mani fes taciones cardíacas, estos pacientes pueden tener enfe rmedad 
vascular inusual, como son aneur ismas arteria les peri fé ricos de la arteria carótida, ax ilar 
y las arterias renales, pero una morbi lidad s ignificativa 
y la morta lidad se atribuyen a aneurismas de la aorta y arterias intracranea les. 

La supervivencia a largo plazo en muchos casos se basa en la afectación renal, por la 
presencia de angiomiolipomas. Estas lesiones aumentan en tamaño y número con e l 
tiempo en la mayoría de los pac ientes, por lo que se recomienda su seguimi ento 
mediante tomografía o ecografí a. También se pueden encontra r los qu istes renales y 
enfe rmedad renal poliquística que puede conducir a hipertensión y enfe rmedad renal 
term ina l. Por último, cualquier calc ificación renal debe ser considerada como un 
indicador de malignidad. Por lo anterior se debe de rea lizar seguimiento con ultrasonido 
abdominal cada 2 o 3 años an tes de la pubertad, y cada año después de la pubertad. 
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9. IMÁGENES 

Figura l . Ecocardiograma realizado al ingreso donde muestra mú ltiples rabdomi omas 
en ventrículo izquierdo. 

Figura 2. Ecocardiograma realizado al mes de su ingre o con e idencia de rabdomioma 
en ventrícul o izquierdo sin datos de obstrucc ión al trac to de salida del VI. 
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Figura 3 y 4. Resonancia Magnetica de corazon donde muestra tumorac iones 
intracardiacas. 

Figura 4 
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Figura 5. Resonanci a Magnética cerebral con ev idencia de les iones intracraneales 
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Figura 6 y 7. Gran hamartoma sobre oreada inferi or de oj o izqui erdo y pequeños 
hamartomas en oj o derecho. 

Figura 7. 
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10. CONCLUSIONES 

Aunque la mayoría de lo tumores cardíacos en la in fa ncia 
son benignos, pueden ser potencia lmente mortales a causa de su 
localización y la in fi ltración en el músculo card iaco. Ellos pueden imitar enfermedades 
estructura le cardiacas además de pre entar arritmias cianosis interm iten te 3

• Los 
síntomas dependen del tamaño mov ilidad loca li zac ión del tumor a nivel 
intracardiaco. 

Por lo tanto, deben ser considerados en el diagnósti co dife rencial de la insuficiencia 
cardiaca, cardiomegalia, a lteraciones en el ritmo sobre todo el supraventricular, síncope, 
enfe rmedad valvular cardiaca y embolia pulmonar. 

El tratamiento debe ser ind ividualizado. Durante la última década, la tasa de 
intervención quirúrgica para los tumores primarios card íacos en los niños varia de un 32 
a 95% en los centros de atención de tercer ni vel, pero la mayoría de los autores están de 
acuerdo que la resección sólo se recomienda cuando se asocia a compromiso 
hemodinám ico o respiratorio, arritmia grave, o un riesgo signi ficat ivo de emboli mo 
s istémico 
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